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Zagadkowe objawy kliniczne:
zespot wizji Picka oraz choroba
Marchiafava-Bignamiego
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STRESZCZENIE
W pracy omowiono 2 przypadki rzadkich zespotow chorobowych
0 symptomatologii neuropsychiatrycznej: zespotu wizji Picka oraz
metaalkoholowego zespofu/choroby Marchiafava-Bignamiego.
W komentarzu dotyczacym historii oraz patomechanizmu tych ze-
spotow podkreslono role badan neuroobrazowych, w szczegol-
nosci tomografii rezonansu magnetycznego mozgowia, w ade-
kwatnym rozpoznaniu tych rzadkich schorzen o niezwyktej rozno-
rodno$ci wystepujacych objawow.
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Wprowadzenie

Niewielkie uszkodzenia w obrebie osrodkowe-
go ukladu nerwowego moga skutkowaé spektaku-
larnymi zespotami neurologicznymi, niegdy$ oto-
czonymi aura tajemniczoSci, a dzi§ precyzyjnie
rozpoznawanymi na podstawie badan tomografii
rezonansu magnetycznego mézgowia (MR, magnetic
resonance). W niniejszej pracy zaprezentowano
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opis 2 przypadkéw rzadkich schorzen o sympto-
matologii neuropsychiatrycznej, w ktérych rozpo-
znaniu decydujacag role odgrywa badanie neuro-
obrazowe.

Przypadek 1.

Pacjent, w wieku 67 lat, zostal przyjety do Kli-
niki Neurologii Uniwersytetu Medycznego w Lodzi
z powodu zawrotéw glowy o mieszanym charak-
terze i bélu tyloglowia, z towarzyszacym znacz-
nym wzrostem warto$ci ci$nienia tetniczego (maks.
185/110 mm Hg) oraz hiperglikemig — stezenie
glukozy 230 mg/dl. W badaniu neurologicznym
sposréd odchylen poczatkowo obserwowano nie-
wyczerpujacy sie oczoplas drobnofalisty w strone
prawg. Wywiad chorobowy pacjenta obejmowat
nieregularnie leczone nadci$nienie tetnicze, cu-
krzyce typu 2, otylosé oraz dyslipidemie z hipetri-
glicerydemia i obniZzeniem stezenia cholesterolu
frakcji HDL (high-density lipoprotein). Drugiego
dnia pobytu na oddziale u pacjenta zaobserwowa-
no podwdjne widzenie przy spojrzeniu w prawa
strone. Ci$nienie tetnicze obnizono do wartosci
rzedu 150/90 mm Hg, wdrozono insulinoterapie
i wyréwnano glikemie oraz podano dozylnie pira-
cetam w dobowej dawce 4,8 g. W nocy u pacjenta
wystapit ostry zesp6l psychotyczny — chory widziat
osoby przechodzace przez $ciany; postrzegat je bie-
gnace za $ciang sali chorych, pochylone i/lub ,,skre-
cone” w spos6b przypominajacy kamptokormie.
Pacjent przejawial znaczny lek, byt pobudzony
emocjonalnie i ruchowo, prébowat ucieka¢ z sali.
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Rycina 1. Obraz tomografii rezonansu magnetycznego mézgowia
u pacjenta z zespotem wizji Picka w przebiegu uszkodzenia czep-
ca mostu

Objawy utrzymywaly sie do nastepnego dnia, by
— po wilaczeniu haloperidolu — ulec ztagodzeniu.
W kolejnej dobie u chorego wystapitly nowe obja-
wy psychopatologiczne: widzial na $cianie twarze
brodatych mezczyzn, przy czym do doznawanych
fenomenéw wzrokowych odnosit sie krytycznie,
nie przejawiajac leku/strachu. W 4. dobie hospita-
lizacji objawy ustapily. W badaniu MR stwierdzo-
no obecno$é¢ ogniska uszkodzenia w obrebie czep-
ca mostu, siegajacego dna komory IV (ryc. 1).

Komentarz

Objawy psychopatologiczne w opisanym powy-
zej przypadku stanowia zesp6t wizji Picka, opisa-
ny po raz pierwszy przez neurologa i psychiatre
z Uniwersytetu w Pradze, ucznia Teodora Meyner-
ta i Karla Westphala — Arnolda Picka (1851-1924)
[1]. Pick jest znany przede wszystkim jako autor
pierwszego opisu otepienia czolowo-skroniowego,
ale opublikowal takze wiele innych wazkich prac
z zakresu neuropsychopatologii. Objawy w zespo-
le wizji Picka wynikaja z uszkodzenia zlokalizo-
wanego w okolicy dna komory IV, obejmujacego
peczek podtuzny tylny, historycznie okreslany jako
drugi neuron przedsionkowy [2], co w konsekwen-
cji powoduje zaburzenia stosunku miedzy bodz-
cami wzrokowymi a przedsionkowymi i prowadzi
do halucynacji wzrokowych.

Przypadek 2.
Pacjent, w wieku 49 lat, zostal przyjety do Kli-
niki Neurologii Uniwersytetu Medycznego w Lodzi

z powodu zaburzen pamieci operacyjnej, zawrotéw
glowy, zaburzen chodu i trudnosci w utrzymaniu
pozycji stojacej oraz uczucia ogblnego ostabienia.
Wywiad byt obciazony nawykowym spozywaniem
alkoholu od okoto 15 lat oraz jednym pewnym
i jednym prawdopodobnym pierwotnie uogélnio-
nym napadem padaczkowym toniczno-klonicz-
nym. W trakcie wywiadu pacjent podawat infor-
macje niekonsekwentnie i mato wiarygodnie.
W badaniu internistycznym i neurologicznym sposrod
odchylen obserwowano: wyniszczenie z zanikiem
skory i tkanki podskdrnej, pajaczki naczyniowe,
przebarwienia skorne, spastyczny wzrost napiecia
miesniowego w konczynach dolnych i w prawe;j
koniczynie gérnej, z niewielkim ich niedowladem,
prawostronny objaw Hoffmana i Jacobsohna, atak-
sje tutowia (w pozycjach stojacej i siedzacej), bez
wyraznej ataksji konczyn, dyzartrie, apraksje ideo-
motoryczng (pacjent nie potrafit markowac czynnosci),
apraksje mimicznag oraz obustronnie zaznaczone
odruchy deliberacyjne (chwytny, glabellarny, Mari-
nesco-Radovici). W badaniu psychologicznym
stwierdzono splycenie reakcji emocjonalnych, ste-
pienie afektu, zubozenie napedu i spontaniczno-
ci, brak krytycyzmu, zaburzenia zlozonego pla-
nowania i zapamietywania oraz ubytki pamieci
z konfabulacjami i pseudoreminiscencjami. W ba-
daniu MR mézgowia uwidoczniono demieliniza-
cje czesci srodkowej ciala modzelowatego, wraz
z zanikiem moézdzku (ryc. 2).

Komentarz

Wyzej opisany zespdl objawéw, spowodowany
demielinizacja ciata modzelowatego, odpowiada
chorobie (wlasciwie zespolowi) Marchiafava-Bi-
gnamiego, opisanej przez dwoch wioskich patolo-
géw w 1903 roku. Osiowym objawem choroby jest
wynikajacy z uszkodzenia ciata modzelowatego
zesp6l dyskonektywny, ktéry objawia sie przede
wszystkim apraksja ideomotoryczng oraz apraksja
mimiczng twarzy i ataksja tulowia spowodowang
zanikiem plata ktaczkowo-grudkowego mézdzku.
Spektrum objawéw klinicznych moze sie wahac
od niewielkiego deficytu poznawczego z towarzy-
szgcymi zaburzeniami chodu, poprzez $piagczke, az
do émierci. Wczesne rozpoznanie owego rzadkie-
go zespolu warunkuje adekwatne i szybkie rozpo-
czecie leczenia (suplementacja tiaminy i innych
witamin z grupy B, kwasu foliowego), ktére decy-
duje o rokowaniu. Z uwagi na zmienny i czesto
niecharakterystyczny obraz kliniczny podstawa
rozpoznania sa badania neuroobrazowe, przede
wszystkim MR [3]. W poczatkowym, ostrym sta-
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Rycina 2. Obraz tomografii rezonansu magnetycznego mézgowia
u pacjenta z chorobg Marchiafava-Bignamiego, z widoczng de-
mielinizacjg czgsci Srodkowej ciata modzelowatego

dium choroby w badaniu MR mézgowia widocz-
ny jest obrzek ciala modzelowatego, nastepnie
zmiany ogniskowe w ciele modzelowatym, a wresz-
cie — w fazie przewleklej — dochodzi do jego zani-
ku z ogniskami martwicy [4]. Uszkodzenie aksonal-
ne w obrebie ciata modzelowatego jest najlepiej
widoczne w obrazowaniu metoda tensora dyfuzji
MR. W przeciwienstwie do zmian demielinizacyj-
nych w przebiegu stwardnienia rozsianego zmiany
w ciele modzelowatym w przebiegu choroby Mar-
chiafava-Bignamiego sg symetryczne. W badaniu
neuropatologicznym widoczne sg réwniez uszko-
dzenia w obrebie kory, szczegblnie w bocznych
cze$ciach platéw czotowych, zwane stwardnie-
niem blaszkowym Morela (Morel’s laminar sclero-
sis), ktére moga odpowiadaé¢ obrzekowi cytotok-
sycznemu [5]. W oryginalnych opisach chorobe
wiazano ze spozywaniem mlodego, niedojrzalego
czerwonego wina w populacji Wiochéw. Obecnie

uwaza sie, ze zespol wystepuje w zr6znicowanych
populacjach, przede wszystkim u mezczyzn z ze-
spotem zaleznosci alkoholowej, bez wzgledu na
jakos¢ spozywanego alkoholu. W takich przypad-
kach omawianej chorobie moga towarzyszy¢ inne
powiklania nawykowego spozywania alkoholu, ta-
kie jak encefalopatia Wernickego oraz mielinoliza
srodkowa mostu. Odnotowano jednak réwniez przy-
padki niezwiazane ze spozywaniem alkoholu [6].
Nie jest znany dokladny patomechanizm choroby
Marchiafava-Bignamiego. Podejrzewa sie role tok-
sycznego wplywu alkoholu, zaburzen osmotycz-
nych oraz niedozywienia i niedoboréw witamin.
Badania spektroskopii rezonansu magnetycznego
pozwalaja wnioskowac, Ze istotna role w patogene-
zie choroby odgrywa takze reakcja zapalna [3].

Podsumowanie

Przedstawione wyzej przypadki kliniczne po raz
kolejny ukazuja uzytecznosé¢ strukturalnych badan
MR mézgowia w chorobach osrodkowego ukltadu
nerwowego. Znajomo$¢ neuroanatomii oraz umie-
jetna interpretacja badan obrazowych decyduja
o prawidlowym rozpoznaniu i szybkim wdrozeniu
u chorych adekwatnego leczenia.
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